TODO EMPEZO COMO UNA OTITIS

SOCIEDAD DE MEDICINA INTERNA,
MADRID-CASTILLA
LA MANCHA




MUJER DE 16 ANOS

ACUDE A URGENCIAS POR FIEBREY
MALESTAR GENERAL




ANTECEDENTES PERSONALES

No reacciones alérgicas medicamentosas conocidas.

No factores de riesgo cardiovasculares.

No habitos toxicos.

Soplo funcional con revisiones en Cardiologia (actualmente sin seguimiento).
Sinusitis y otitis de repeticion valorada por otorrinolaringologia.

Menarquia a los |3 anos.

Intervenciones quirurgicas: fontanela.

No toma medicacion habitual.

SITUACION BASAL: Estudiante de bachillerato. Deportista, compite en triatlon.



ENFERMEDAD ACTUAL

Mujer de |16 anos que acude por malestar general y fiebre de dos meses de
evolucion que no mejora a pesar de varios ciclos de antibioticos (Augmentine,
amoxicilina, claritromicina y levofloxacino) con tos sin expectoracion. Refiere fiebre a
diario de 38°C con pérdida de 4 kg de peso. Mejoria clinica puntual tras toma de
deflazacort, con importante empeoramiento tras suspension. No presenta disnea, ni

autoescucha de sibilancias, ni lesiones cutaneas, ni otra clinica de intereés.

Ha estado en un campamento recientemente en contacto con caballos. Niega picaduras

de insectos o garrapatas.



EXPLORACION FISICA

TA: 117/75 mmHg FC: 93 Ipm SatO2: 97% basal T*: 37°C

Buen estado general. Consciente y orientada. Eupneica.
CyC:Adenopatia preauricular derecha, dolorosa a la palpacion.
AC: ritmica sin soplos.

AP: murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreanadidos.

Abdomen: RHA+. Blando, no doloroso a la palpacion. No se palpan masas ni
visceromegalias



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

]

Analitica: Leucocitosis 12 x 1000ul (3.9-9.9) con neutrdfilia. Perfil renal y hepatico normal. PCR [16.2 mg/L (0-8.0).

Sedimento de orina: Proteinas 30 mg/dl. Resto sin alteraciones

Radiografia térax: Imagen nodular en |obulo inferior derecho.




DADOS LOS HALLAZGOS CLINICOSY
RADIOLOGICOS, SE DECIDE DERIVACION A
CONSULTAS DE MEDICINA INTERNA
PARA COMPLETAR ESTUDIO



CONSULTA DE MEDICINA INTERNA (

Refiere cuadro de 2 meses de evolucion de fiebre DIARIA que no llega a 38 °C con malestar general y

expectoracion escasa pero en muchas ocasiones HEMOPTOICA (hilos da sangre).

Perdida de 4Kg de peso en estos meses. No sudoracion nocturna.Astenia progresiva.

Deterioro progresivo del estado general.

Episodio de HIPOACUSIA y OTITIS de repeticion de evolucion torpida a pesar de tratamiento
antibiotico.

Cuadro de SINUSITIS con emision de material SANGUINOLENTO vy purulento.

Discreta mejoria con ciclo de claritromicina y deflazacort pautado por su MAP con nuevo

empeoramiento a los 3 dias de finalizarlo.



EXPLORACION FISICA EN CONSULTA " @ Sia

SatO2 98% basal, FR 20 rpm sin trabajo respiratorio. Afebril en la consulta
Regular estado general, postrada. Palidez cutanea.Tos seca continua.

Carotidas ritmicas y simétricas. Cavidad oral sin lesiones. No adenopatias cervicales,

supraclaviculares ni axilares.

AC: ritmica sin soplos

AP: murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreanadidos

Abdomen: RHA+. Blando, no doloroso a la palpacion. No se palpan masas ni visceromegalias.
No edemas en MMII

No lesiones cutaneas.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

INFECCIOSO
BACTERIAS
VIRUS
PARASITOS
HONGOS

MICOBATERIAS

NO INFECCIOSO

VASCULITIS

OTRAS
ENFERMEDADES
AUTOINMUNES

TUMORAL



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS CONSULTA E'l[ ;5

Radiografia toérax: Imagen nodular cavitada en lobulo inferior derecho con aparicidon de nuevo

nodulo en |6bulo superior izquierdo.

Analitica en consulta: VSG 102; PCR |14 mg/L; Factor reumatoide: negativo; ECA normal;

complemento: normal; ANA: negativos; ANTI Membrana Basal Glomerular: negativos; AC. ANCA
ANTI CITOPLASMA NEUTROFILOS: positivos; Ac. ANCA ANTI PR3 (PROTEASA 3):
positivos; AC.ANCA MPO (MIELOPEROXIDASA): negativos.

Serologia: Cuantiferon: negativo; CMV, VEB, VIH, Toxoplasma: negativo; PCR B. Pertussis y

Parapertussis: negativo; IgM M. Pneumonae: negativo; Brucella: negativo; 2 muestras de esputo: no se

observan BAAR, flora saprofita; Cultivo Micobacterias: negativo; C. Burnetti y Ricketssisa: negativo.

Sedimento de orina:sin alteraciones.




02/10/2018 > 22/10/2018



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS CONSULTA E'll ;5

TAC de térax (24/10/2018): Se aprecian varias imagenes nodulares bilaterales de distribucion

peribronquial en |obulo inferior derecho, la mayor cavitada, asi como en Iobulo superior izquierdo y una

en lobulo inferior izquierdo. Algunas presentan un tenue halo en vidrio deslustrado. Adenopatias hiliares

derechas y mediastinicas en region subcarinal (en esta localizacion con tendencia a formar

conglomerado).



TAC de torax (24/10/2018)



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS CONSULTA

Broncoscopia (25/10/2018): afectacion difusa de mucosa de todo el arbol

traqueobronquial central. Lesiones hipertroficas e hipervascularizadas que

estenosan los bronquios principales impidiendo el paso del broncoscopio.




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS CONSULTA

Anatomia patolégica (Biopsia transbronquial):

Granulomas epitelioides necrotizantes, hallazgos compatible

con granulomatosis de Wegener.




DIAGNOSTICO

¥

Clinica + Alteraciones radiologicas + histologia compatible

¥
GRANULOMATOSIS

CON POLIANGEITIS




GRANULOMATOSIS CON POLIANGEITIS

Afecta fundamentalmente a los vasos de mediano y pequeno calibre.
Incidencia maxima entre los 64 y los 75 anos de edad.

No presenta predileccion por el sexo.

Los principales organos implicados en la misma son los pulmones y

los rinones.



SINTOMAS

Respiratorio: sinusitis, otitis media, epistaxis, estenosis subglotica, tos, hemoptisis, infiltrados
pulmonares.

Renal: glomerulonefritis pauci inmune (en mas de 75% de los casos). Glomerulonefritis focal y
segmentaria (lesion renal caracteristica con cilindros granulares y eritrocitarios).

Ocular: conjuntivitis, queratitis, epiescleritis, dacriocistitis, proptosis (manifestacion distintiva).
Cutanea: purpura palpable, vesiculas, papulas, costras, ulceras.
Musculoesquelética: artritis no erosiva, artralgias y mialgias.

Neuroldgica: infartos cerebrales, hemorragia, cerebritis, meningitis cronica, déficit focal o crisis
convulsivas, diabetes insipida o cefaleas cronicas.

Cardiaca: pericarditis, insuficiencia cardiaca, miocarditis y vasculitis coronaria.

Gastrointestinal: dolor abdominal, diarrea, hemorragia y perforacion intestinal.



DIAGNOSTICO

|l. Inflamacion oral o nasal

2.Alteraciones en la radiografia

de torax

3.Anormalidades urinarias

4. Biopsia con infiltrado

granulomatoso

Ulceras dolorosas o no dolorosas, descarga nasal

purulenta o sanguinolenta

Radiografia de torax con nodulos, infiltrado fijo o

cavidades

Microhematuria (eritrocitos >5) cilindros hematicos
Cambios histologicos con infiltrado granulomatoso
en la pared de una arteria o en area perivascular o

extravascular (arteria o arteriola)

Criterios diagnosticos segun el American Collage of Rheumatology



TRATAMIENTO

Corticoides
(prednisona de 0,5 a >90%

| mglkg) importante

mejoria

75% remision
Ciclofosfamida completa
= En funcion
Induccion- R del grado de B Inmunosupresor Cuidado
remision afectacion ~ Rituximab efectos
adversos
Metotrexato
Deterioro

funcion renal

= Plasmaféresis Hemorragia
pulmonar

AC Anti MB

| Mantenimiento B8 | mnosupresores



PRONOSTICO

Morbilidad y mortalidad significativas debido a una disfuncion organica irreversible o
debido a las consecuencias del uso intensivo / prolongado de glucocorticoides o
agentes inmunosupresores.

Los pacientes con compromiso renal grave tienen un pronostico reservado y una tasa
de mortalidad mas alta

La esperanza de vida promedio para un paciente con GPA sin ningun tratamiento es de
5 meses, con una tasa de supervivencia a | ano de menos del 30%.



EVOLUCION

Tras la realizacion de las pruebas complementarias descritas previamente,
descartandose patologia infecciosa, se llega al diagnostico de granulomatosis
con poliangeitis tras el resultado anatomopatologico, iniciandose tratamiento
de induccion con rituximab y corticoides, con buena respuesta al tratamiento.
La paciente no presenta en ningun momento afectacion renal. Posteriormente se
realiza tratamiento de mantenimiento con rituximab, persistiendo leve
tos sin expectoracion y afectacion residual de via aérea superior con

secreciones espesas y costras nasales como unica sintomatologia.



CONCLUSIONES

Vasculitis ANCA positiva, granulomatosa, necrosante, que afecta el
tracto respiratorio superior e inferior, asi como el rinon.

Su diagnostico se basa en las manifestaciones clinicas, los estudios de
imagen, los ANCA y los estudios histologicos.

Para el tratamiento es necesaria una fase de induccion a la remision

con la administracion de glucocorticoides e inmunosupresores y una
fase de mantenimiento
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